
■背景资料
成 人 斯 蒂 尔 病
(adult onset Still's 
disease, AOSD)多
以发热起病 ,  伴
皮疹、关节痛/关
节炎、白细胞计
数升高、淋巴结
肿大 ,  常常首诊
于感染科、风湿
免疫科 ,  少数患
者因肝功能异常
就 诊 于 肝 病 科 , 
提高肝病科医生
对 该 病 的 认 识 , 
有助于及时完善
相关检查 ,  早期
诊断 ,  早期有效
激素治疗 ,  减少
患者重症器官损
伤的风险.
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Abstract
AIM: To analyze the clinical characteristics of 
seven cases of adult onset Still’s disease (AOSD) 
with severe liver injury to raise the awareness 
of the disease.

METHODS: The cl inical data for seven 
patients with AOSD with severe liver injury 
were obtained since 2000 and retrospectively 
analyzed to find the possible reason of severe 
liver injury in these patients.

RESULTS: The duration of disease in the 
seven patients lasted from 10 d to 5 years. The 
patients presented with fever (100%), rash 
(100%), sore throat (71.4%), arthralgia (71.4%), 
lymphadenopathy (42.8%), hepatomegaly and/or 
splenomegaly (71.4%), or severe liver dysfunction 
(100%). One case progressed into acute liver 
failure, and another case presented with 
hemophagocytic syndrome. AOSD with severe 
liver dysfunction might be related to insufficient 
dosage of glucocorticoid or inadequate treatment, 
infection and/or drugs, and delayed diagnosis or 
treatment.

CONCLUSION: Raising the awareness of 
AOSD with liver injury, early diagnosis, and 
timely treatment and management might help 
to reduce the incidence of severe liver injury.

© 2016 Baishideng Publishing Group Inc. All rights 
reserved. 
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安交通大学医学
院第一附属医院

2016-01-28|Volume 24|Issue 3|WCJD|www.wjgnet.com 431



李丽, 等. 成人斯蒂尔病伴严重肝功能异常临床分析7例

2016-01-28|Volume 24|Issue 3|WCJD|www.wjgnet.com 432

■研发前沿
AOSD近来被认
为属于“自身炎
症性疾病” ,  可
导致全身多脏器
损伤 .  在合并严
重 并 发 症 或 难
治性AOSD治疗
过程中可考虑应
用生物制剂 ,  如
抗 肿 瘤 坏 死 因
子-α、抗白介素
(interleukin, IL)-1
受 体 制 剂 和 抗
IL-6受体制剂.

Key Words: Adult onset Still’s disease; Severe 
liver injury; Inflammatory autoimmune disease
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摘要
目的: 总结成人斯蒂尔病(adult onset Still's 
disease, AOSD)伴严重肝功能异常患者临床
特征, 提高对该病的认识. 

方法: 回顾性分析北京佑安医院2000年以来
诊断为AOSD、同时伴有严重肝功能异常的
患者临床资料, 总结患者发生严重肝功能异
常的可能原因. 

结果: 7例患者病程10 d-5年, 全部出现发热
(100%); 伴随或相继出现的症状包括: 皮疹
(100%)、咽痛(71.4%)、关节痛(71.4%)、淋
巴结肿大(42.8%)、肝大和/或脾大(71.4%), 
严重肝功能异常(100%), 合并亚急性肝衰竭
1例, 合并噬血综合征1例. AOSD伴严重肝
功能异常可能与糖皮质激素剂量或疗程不
够、感染和/或药物诱发、未能及时正确诊
断、延误治疗有关.

结论: 加强对AOSD的认识, 早期诊断、重视
治疗过程的管理有助于减少重症肝损伤的
发生. 

© 2016年版权归百世登出版集团有限公司所有. 
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症性疾病

核心提示: 成人斯蒂尔病(adult onset Still's disease, 
AOSD)是一组病因尚不清楚、以发热、关节痛

和/或关节炎、中性粒细胞增多、严重者可伴系

统损害的临床综合征. 部分AOSD患者出现肝酶

升高, 但严重肝功能异常少见. 发生严重肝功能

异常的可能原因包括: (1)糖皮质激素剂量或疗程

不够; (2)感染和/或药物诱发; (3)未能及时进行正

确诊断及有效治疗、病情进展导致肝功能恶化. 
提高对AOSD可能导致严重肝损伤甚至肝衰竭

的认识, 早期诊断, 规范治疗有可能减少严重肝

损伤的发生.
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0  引言

成人斯蒂尔病(adult onset Still's disease, AOSD)
是一组病因尚不清楚、以发热、关节痛和/或
关节炎、中性粒细胞增多、严重者可伴系统

损害的临床综合征[1]. 部分AOSD患者出现肝

酶升高, 但严重肝功能异常少见. 近年北京佑

安医院收治AOSD伴严重肝功能异常患者7例, 
现对其临床特点进行总结并对相关文献报道

进行复习. 

1  材料和方法

1.1 材料 2000年至今首都医科大学附属北京

佑安医院诊断AOSD合并严重肝功能异常患

者共7例, 男性1例, 女性6例, 发病年龄20-61
岁, 中位年龄38岁. AOSD的诊断依据为2010
年《成人斯蒂尔病诊断及治疗指南》推荐的

日本标准: 主要条件: (1)发热≥39 ℃并持续

1 wk以上; (2)关节痛持续2 wk以上; (3)典型

皮疹; (4)血白细胞≥15×109/L; 次要条件: (1)
咽痛; (2)淋巴结和/或脾肿大; (3)肝功能异常; 
(4)R F和A N A阴性. 符合5项或更多条件(至
少含2项主要条件), 并排除感染性疾病、恶

性肿瘤、其他风湿性疾病可诊断为AOSD[1]. 
严重肝功能异常定义为丙氨酸氨基转移酶

(alanine transaminase, ALT)和/或总胆红素(total 
bilirubin, TBIL)>10倍正常值上限, 即ALT>500 
U/L, TBIL>171 μmol/L. 
1.2 方法 采集患者临床表现包括发热、皮疹、

关节痛、肝脾大及特殊并发症、既往诊疗经

过等资料, 分析严重肝功能异常的发生特点, 
总结患者的诊疗结果及预后.

统计学处理 所得数据均使用Excel进行统

计, 计数资料以率(%)表示.

2  结果

2.1 主要临床表现及辅助检查特点 7例患者病程

10 d-5年, 全部出现发热(100%); 伴随或相继出

现的症状包括: 皮疹(100%)、咽痛(71.4%)、关

节痛(71.4%)、淋巴结肿大(42.8%)、肝大和/或
脾大(71.4%), 严重肝功能异常(100%), 其中1例
凝血酶原活动度<40%被诊断为亚急性肝衰竭, 

■相关报道
本 文 对 发 表 的
AOSD合并严重
肝损伤文献中患
者情况进行了梳
理 ,  国内报道16
例, 国外2例; 发
病 以 女 性 为 主 , 
与首都医科大学
附属北京佑安医
院报道一致 ;  合
并肝衰竭4例, 合
并 噬 血 综 合 征 1
例, 难治性AOSD 
1例. 其肝功能恶
化甚至衰竭的原
因与本组病例观
察结果一致: (1)
糖皮质激素剂量
或疗程不够; (2)
感染和/或药物诱
发; (3)未能及时
进行正确诊断及
有效治疗、病情
进展导致肝功能
恶化.
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诊
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后
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■创新盘点
AOSD伴严重肝
损伤少见, 本组例
数较多, 对国内外
相关文献报道进
行了综述, 提出了
重度肝损伤发生
的可能原因.
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■名词解释
AOSD: 是一组病
因尚不清楚、以
发热、关节痛和/
或关节炎、中性
粒细胞增多、严
重者可伴系统损
害的临床综合征.
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治疗方面, 首都医科大学附属北京佑安医

院收治的7例患者均接受糖皮质激素治疗, 除1
例发生血浆渗漏综合征死亡外, 其余病例病情

均得到很好地控制. 文献中除了糖皮质激素, 
还选用改变病情抗风湿药物如甲氨喋呤, 难治

和重症患者可考虑生物制剂, 如抗肿瘤坏死因

子-α、抗白介素(interleukin, IL)-1受体制剂和

抗IL-6受体制剂, 国外已开始用于治疗AOSD
并取得了较好疗效[17]. 发生肝衰竭的4例患者

中, 1例接受肝移植, 移植后仍死亡, 2例接受糖

皮质激素为主的治疗后好转, 1例快速进展死

亡. 提示AOSD是导致肝衰竭的原因之一, 一旦

发生, 死亡率高.
AOSD合并严重肝功能异常临床少见, 多

数经积极给予抗炎、保肝治疗能够好转, 但有

一定的死亡率. 加强认识、早期诊断、重视治

疗过程的管理有助于减少重症肝损伤的发生. 
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■同行评价
本 文 报 告 7 例
AOSD伴严重肝
功能异常病例的
特点并复习相关
文献 ,  报告例数
较多 ,  这对提高
对这种相对少见
病例的认识和提
高诊断和治疗水
平有参考意义.
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